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論文内容要旨
 先天性血小板機能異常症thrombasthenia(以下TAと略)3例,vonWillebrand病(以
 下vWdと略)10例,essentialathrombia(以下EAと略)1例,storagepooldise-
 ase(以下SPDと略)1例,更に二次的血小板機能異常を有するcongenitalafibrinogene-
 mia(以下CAと略)3例を加え合計18例に付,血小板機能を検討し病型診断と治療との関連
 性を考案した。
 血小板数は全例正常で,出血時間は全例延長し,その延長は血小板粘着率と相関が見られるが,
 血小第四因子活性とは特に相関はない。血漿Fibrinogen量(以下Fbgと略)はCAの3例を
 除き正常値を示した。TA.EA,SPDは第四因子活性低下を示すものはなく,これに対しvWd
 では正常の第四因子活性を示すものがあるが,低下を示すものが多く,Laurell法にてAHF-
 1ikeantigenについても検討した。vWdの半数はいずれも50%以下に低下し,TA,EAと
 相違がみられた。血小板凝集率ではADP凝集,Oollagen凝集より,TA,EA、SPDとvWd
 は異なった態度を示し,GAもADP凝集の低下を示した。更にRistocetin凝集では,EA,
 SPDでは正常であったがvWdの半数は20%以下と低下を示しRistocetinが血漿因子を介
 して凝集を惹起する知見を得た。またvWdの多血小板血漿(Plateletrichplasma以下
 PRPと略)への血友病A患者血漿添加の成績はinvivoでの輸注試験の成績と一致した。トロ
 ンボプラスチン生成試験(Thromboplastingenerationtest以下TGTと略),血小板第3
 因子能(p!atelestfactor3avaHability以下PF3と略)は各疾患に若干の差は認め
 られるが・鑑別の決め手となるものはない。Thrombelastogram(以下FEGと略)ではTAと
 EAの間に血餅退縮の有無や、PRPへのthrombin添加時の両者の差と一致する結果を得た。
 GAのFbg輸注成績より、本症の血小板機能低下には血漿Fbgの関与を示唆すると同時に,軽い
 出血にはごく少量のFbg輸注で1ヒ血し得る事を示した。SPDの放出機転の異常に付.凝集添加
 実験を行った。
 従来の検査法に加え,Laurell法,Ristocetin凝集は各疾患の鑑別のみでなくvWdそのも
 のの病型分類に有用である。
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 審査結果の要旨
樋渡克英
 この研究は先天性血小板機能異常症および類縁疾患の診断ならびに治療における血小板機能の
 意義を闡明するために行ったものである。先天性血小板機能異常症(TA)3例,vonWille-
 brand病(W)10例,essentialathrombia(EA)1例,storagepoo1病(SP)1例,
 先天性無フィブリノーゲン症(GA)3例,計18例を研究対象とし,つぎの成績を得たとして
 いる。
 血小板動は全例正常で,出血時間は延長しており,その延長は血小板粘着率と相関するが,第
 四因子活性とは相関がない。血漿フィブリノーゲン量(Fbg)はCAを除き正常値であった。
 TA,EA,SPでは第四因子活性低下を示すものはなく,一方Wでは低下を示すものが多く,そ
 の半数はAHF様抗原が50箔以下に低下していた。血小板凝集率もWは異った態度を示し,GA
 もADP凝集の低下を示した。Ristocetin凝集ではEA,SPでは正常で,Wでは半動は20%
 以下と低下を示し,Ristocetinが血漿因子を介して凝集を惹起する知見を得ている。トロンボ
 プラスチン生成試験,血小板第3因子能は各疾患の鑑別の決め手となるものではない。Thrombe-
 1astogramではTAとEAの間に血餅退縮の有無や,多血小板血漿へのプロトロンビン添加時の
 両者の差と一致する成績を得ている。CAの血小板機能低下には血漿Fbgの関与を示唆する成績
 を得ている。
 この論文は先天性血小板機能異常症の血小板機能の検討から,類似疾患とみられているTAと
 EAの本質的相異を明らかにし,稀有な疾患であるSPの血小板機能異常の詳細を明らかにして
 いる。またWとOAの検討から血小板機能の改善に基づく適切な治療法を確立しており,本論文
 は学位授与に価するものである。
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